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Mukowiscydoza, inaczej zwłóknienie torbie-
lowate (łac. mucoviscidosis, ang. cystic fibrosis 
[CF]), jest najczęściej występującą wśród rasy 
kaukaskiej chorobą monogenową dziedziczoną 
w sposób autosomalny recesywny. Występuje ona 
średnio z częstością 1 na 2500 żywych urodzin. 
Gen kodujący strukturę białka CFTR (Cystic Fi-
brosis Transmembrane conductance Regulator) 
jest umiejscowiony na długim ramieniu 7 chro-
mosomu. Białko CFTR jest kanałem chlorkowym 
zależnym cAMP odpowiedzialnym za przepływ 
jonów przez błonę komórkową komórek nabłon-
ka w wielu narządach. W zależności od rodzaju 
mutacji dochodzi do zaburzeń syntezy, budowy 
i  funkcji białka CFTR, co z kolei prowadzi do 
występowania objawów choroby. 
Do typowego obrazu mukowiscydozy należy 
przewlekła choroba oskrzelowo-płucna, niewy-
dolność zewnątrzwydzielnicza trzustki i niepłod-
ność męska [1, 2].
Najczęstszą przyczyną zgonów chorych na 
mukowiscydozę jest niewydolność oddychania 
spowodowana postępującym uszkodzeniem płuc 
związanym z przewlekłym zakażeniem układu 
oddechowego [1, 2]. 
 W większości przypadków mukowiscydoza 
jest rozpoznawana we wczesnym dzieciństwie. 
Obecnie w wielu krajach, w tym w Polsce, pro-
wadzone są badania przesiewowe noworodków 
w kierunku mukowiscydozy. Przypadki o niety-
powym, łagodniejszym przebiegu bywają rozpo-
znawane później, po 18. roku życia [1, 2].
W krajach o  rozwiniętym systemie opieki 
zdrowotnej, odsetek dorosłych w grupie chorych 
na mukowiscydozę sięga prawie 50%. W Wielkiej 
Brytanii, według raportu z 2012 roku, 57,6% to 
chorzy powyżej 16. roku życia. W latach 30. XX w. 
około 70% dzieci chorych na mukowiscydozę 
umierało w pierwszym roku życia. Średnia prze-
widywana długość życia obecnie urodzonych 
dzieci chorych na mukowiscydozę sięga 40 lat. 
Mutacje w genie CFTR powodują zaburze-
nia przepływu jonów przez błonę komórkową 
komórek nabłonka układu oddechowego, co 
prowadzi do wytwarzania zagęszczonego śluzu 
okołorzęskowego, upośledzenia oczyszczania 
śluzowo-rzęskowego i przewlekłego zakażenia. 
Rozwija się przewlekły stan zapalny, w którym 
biorą udział komórki bakteryjne, napływające 
komórki obronne gospodarza i substancje z nich 
uwalniane, co prowadzi do postępującego uszko-
dzenia oskrzeli i miąższu płuc [1, 3, 4].
Zakażenia bakteryjne u chorych na mukowi-
scydozę stanowią poważny problem diagnostycz-
ny i terapeutyczny. Zastosowanie właściwej i in-
tensywnej antybiotykoterapii zmniejsza częstość 
zaostrzeń, spowalnia postęp choroby i przedłuża 
życie chorych. Diagnostyka mikrobiologiczna po-
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winna być prowadzona na podstawie standardów 
i wytycznych dla mukowiscydozy [5–8]. 
Etiologia zakażeń bakteryjnych zmienia się 
z wiekiem chorego i zależy od stopnia zaawanso-
wania choroby [9]. Z materiałów diagnostycznych 
pochodzących od dzieci izoluje się przede wszyst-
kim bakterie z gatunku Staphylococcus aureus 
wrażliwe na metycylinę (MSSA). Często izolowane 
są również szczepy Haemophilus influenzae — naj-
częściej bezotoczkowe, przed którymi nie chroni 
szczepionka przeciwko zakażeniu Haemophilus 
influenzae typu b. Od chorych dorosłych, wraz 
z rozwojem choroby izolowane są głównie pałeczki 
Pseudomonas aeruginosa, rzadziej Stenotropho-
monas maltophilia, Burkholderia cepacia complex 
(Bcc) lub Achromobacter spp. [10–12]. U chorych 
z  zaawansowaną chorobą oskrzelowo-płucną 
częstszy jest odsetek zakażeń Staphylococcus au-
reus opornych na metycylinę (MRSA).
Wraz z postępem choroby i koniecznością 
częstszego stosowania antybiotyków dochodzi do 
rozwoju lekooporności na stosowane antybiotyki. 
W tej grupie chorych często stwierdza się wystę-
powanie zakażeń mieszanych [13]. W badaniach 
własnych zespołu Zakładu Mikrobiologii IGiChP 
opublikowanych w „Pneumonologii i Alergologii 
Polskiej” w 2013 roku, przeważali chorzy, od któ-
rych izolowano: dwa patogeny (44%) oraz trzy pato-
geny (32%) [14]. Najmniejszą grupę stanowili ci, od 
których izolowano wyłącznie jeden patogen (24%). 
Jak już wspomniano, u chorych na muko-
wiscydozę szczególne znaczenie mają zakażenia 
wywołane pałeczką ropy błękitnej Pseudomonas 
aeruginosa (P. aeruginosa). W początkowej fazie 
choroby następuje kolonizacja dróg oddechowych 
nieśluzowymi szczepami P. aeruginosa. W procesie 
przewlekłego zakażenia obserwuje się u szczepów 
pałeczki ropy błękitnej konwersję do postaci ślu-
zowej. Konwersja fenotypu jest możliwa dzięki 
wzmocnionej biosyntezie alginianu, tworzącego 
śluzową otoczkę komórki bakteryjnej. Zmiana 
fenotypu bakterii zapewniająca ochronę komórek 
przed utratą wody, opsonizacją i fagocytozą, zacho-
dzi pod wpływem mikrośrodowiska panującego 
w płucach chorych na mukowiscydozę. Zjawisko 
to utrudnia przenikanie antybiotyków do wnętrza 
komórki, a także jest podstawą tworzenia biofilmu. 
Jeżeli cząsteczka leku przedostanie się przez 
grubą warstwę alginianu, to komórka bakteryjna 
może uruchomić system działania bakteryjnych 
pomp (multidrug-efflux pumps) usuwając lek 
z komórki [15]. Wykrycie po raz pierwszy P. aeru-
ginosa jest wskazaniem do rozpoczęcia procedury 
eradykacyjnej w celu uniemożliwienia przejścia 
zakażenia w formę przewlekłą [1]. 
Iwańska i wsp. [14] obserwowali w przeważa-
jącej grupie chorych na mukowiscydozę infekcje 
o etiologii P. aeruginosa, (83,1% chorych). Szcze-
py te wykazywały głównie fenotyp nieśluzowy 
(61% chorych) i wyższą oporność na leki niż 
szczepy śluzowe. Podobne wyniki uzyskali Srifu-
engfung i wsp. [16] oraz Valenza i wsp. [17]. W ba-
daniach Paixão i wsp. [9] wykazano natomiast 
większą wrażliwość na antybiotyki szczepów 
P. aeruginosa o fenotypie nieśluzowym. 
Niezależnie od fenotypu oporności, izolowa-
nie od chorych szczepów o fenotypie śluzowym 
jest niekorzystnym czynnikiem prognostycznym, 
ponieważ szczepy te wytwarzając egzopolisacha-
rydową otoczkę i tworząc biofilm, stają się oporne 
na fagocytozę [1].
Wobec sprzecznych wyników badań przed-
stawionych powyżej, we wszystkich przypadkach 
powinno wykonywać się badania mikrobiologicz-
ne. Dostarczają one wiedzy o gatunkach patoge-
nów izolowanych od chorych i ich lekooporności, 
co ma szczególnie znaczenie w  leczeniu empi-
rycznym. 
Wiarygodność wyniku mikrobiologicznego 
uzależniona jest od wielu czynników. Zbyt długi 
czas upływający między pobraniem materiału 
a wykonaniem badania oraz niewłaściwe warunki 
przechowywania i transportu próbek mogą spo-
wodować brak wzrostu niektórych drobnoustro-
jów. Poza tym ocena mikrobiologiczna materiału 
z dróg oddechowych jest niezwykle trudna gdyż 
obecność bogatej flory bakteryjnej w materiale 
utrudnia określenie czynnika etiologicznego 
zakażenia. W związku z tym trwają poszukiwa-
nia alternatywnych metod mogących poprawić 
diagnostykę, aby zapewnić właściwą opiekę nad 
chorymi na mukowiscydozę.
W  aktualnym numerze „Pneumonologii 
i Alergologii Polskiej” ukazała się praca Gawła 
i wsp. [18] dotycząca próby zastosowania metod 
immunologicznych (przeciwciała przeciwko 
różnym antygenom P.aeruginosa) do wczesnej 
identyfikacji zakażenia tym patogenem u cho-
rych na mukowiscydozę. Autorzy, porównując 
wyniki badań immunologicznych z badaniami 
mikrobiologicznymi, stwierdzili, że poziom prze-
ciwciał antypseudomonalnych był znamiennie 
statystycznie wyższy w grupie chorych, u których 
zakażenie P. aeruginosa potwierdzono hodowlą. 
Natomiast u części chorych skolonizowanych 
i przewlekle zakażonych P. aeruginosa nie stwier-
dzano obecności przeciwciał.
Wiele czynników, jak na przykład wiek, faza 
zakażenia oraz obecność chorób współtowarzy-
szących wpływa na wiarygodność oznaczania 
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przeciwciał. Uzyskanie wyniku ujemnego nie jest 
równoznaczne z brakiem zakażenia. Zbyt mała 
liczba bakterii w organizmie chorego może okazać 
się niewystarczająca dla uzyskania wystarczającej 
odpowiedzi immunologicznej. 
Otrzymanie wyniku pozytywnego może 
świadczyć o aktywnym zakażeniu, kolonizacji, 
ale może również wskazywać na kontakt cho-
rego z bakterią w przeszłości. Kontakt ten mógł 
pozostawić tak zwany „ślad immunologiczny”, 
ponieważ przeciwciała utrzymują się we krwi od 
kilku miesięcy do nawet kilku lat. W tej grupie 
chorych z klinicznego punktu widzenia duże 
znaczenie może mieć wykazanie w  trakcie ob-
serwacji wzrostu miana przeciwciał antypseudo-
monalnych. Szczególną wartością prezentowanej 
pracy [18] jest poszukiwanie nowych metod dia-
gnostycznych do wczesnej identyfikacji zakażenia 
P. aeruginosa u chorych na mukowiscydozę. 
W Polsce do chwili obecnej nie opracowa-
no jeszcze zaleceń dotyczących diagnostyki 
mikrobiologicznej chorych na mukowiscydozę. 
Ogromne nadzieje wiąże się zatem z inicjatywą 
ośrodka poznańskiego, który wspólnie z Polskim 
Towarzystwem Mukowiscydozy rozpoczął cykl 
spotkań mikrobiologów i  klinicystów zajmu-
jących się tą tematyką. Diagnostyka i  leczenie 
mukowiscydozy stanowi bowiem nadal poważne 
wyzwanie dla współczesnej medycyny i  tylko 
ścisła współpraca klinicystów i mikrobiologów 
może dać pożądane efekty. 
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